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Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy, Brugada syndrome and
multilevel cardiac conduction disease
21-year-old man with the history of palpitation and pre-syncope was admitted because of auto-
maticity and conduction disturbances (sinus pauses, atrio-ventricular block of I and II degree,
right bundle branch block) and recurrent atrial tachycardia. Arrhythmogenic right ventricular
cardiomyopathy was diagnosed on the basis of noninvasive tests (right bundle branch block,
positive late potentials, localized kinetic abnormalities of the right ventricle). Electrophysiology
study showed multilevel conduction disease. After ajmaline infusion ST segment elevation in
right ventricular leads was observed. 55 s after the infusion monomorphic ventricular tachycar-
dia and then ventricular flutter and fibrillation was observed, suggesting Brugada syndrome.
Additionally tilt test was performed revealing mixed vaso-vagal syndrome. ICD with DDD
function was implanted. Differential diagnosis between arrhythmogenic right ventricular car-
diomyopathy and Brugada syndrome was discussed. (Folia Cardiol. 2003; 10: 837–845)
sudden cardiac death, cardiomyopathia, ventricular arrhythmia
Wstęp
Rozpoznanie arytmogennej kardiomiopatii pra-
wej komory (ARVC, arrhythmogenic right ventricu-
lar cardiomyopathy), dawniej określanej „dysplazją”,
jest trudne z powodu dużej różnorodności postaci
klinicznych i różnego przebiegu choroby — od for-
my utajonej, w której wykrycie patologii jest wręcz
niemożliwe bez badań genetycznych lub autopsyj-
nych, aż do niewydolności obu komór z obrazem kli-
nicznym kardiomiopatii rozstrzeniowej. Poniżej
przedstawiono szczególny przebieg ARVC, sugeru-
jący rozpoznanie zespołu Brugadów.
Opis przypadku
Studenta w wieku 21 lat skierowano do kliniki
w celu zdiagnozowania zaburzeń rytmu i przewo-
dzenia. Od kilkunastu miesięcy u chorego wystę-
powało ograniczenie tolerancji wysiłku, okresowe
uczucie kołatania serca, wystąpił również 1 epizod
zasłabnięcia z towarzyszącymi zaburzeniami widze-
nia i słuchu.
Od dzieciństwa u pacjenta w kolejnych zapisach
EKG stwierdzano blok przedsionkowo-komorowy I°.
W ambulatoryjnym monitorowaniu EKG metodą
Holtera rejestrowano ponadto epizody bloku zato-
kowo-przedsionkowego, zahamowania zatokowe do
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2,5 s w godzinach nocnych, okresy bradykardii
z minimalną częstością rytmu 26/min, epizody blo-
ku przedsionkowo-komorowego II° typu periodyki
Wenckebacha, częstoskurcz przedsionkowy
147/min oraz pojedyncze dodatkowe pobudzenia
przedwczesne nadkomorowe. W badaniu przedmio-
towym przeprowadzonym podczas przyjęcia do kli-
niki poza niewielkim powiększeniem gruczołu tar-
czowego nie stwierdzono innych nieprawidłowości.
Wyniki badań laboratoryjnych były w normie.
W elektrokardiogramie opisano rytm zatokowy
o częstości 69/min, blok przedsionkowo-komorowy I°
(odstęp PR 250 ms), epizod bloku zatokowo-przed-
sionkowego (RR 1400 ms), blok prawej odnogi pęcz-
ka Hisa z odchyleniem osi elektrycznej w prawo.
Za pomocą przezklatkowego badania echokardiogra-
ficznego stwierdzono nieznaczne poszerzenie dro-
gi napływu prawej komory, okolicy koniuszka pra-
wej komory o charakterze zachyłków oraz wzmo-
żoną echogenność wiązki pośredniej, wsierdzia
koniuszka i przegrody międzykomorowej (ryc. 1).
W zapisie EKG o dużej rozdzielczości odnotowano
obecność późnych potencjałów i wydłużenie całko-
witego czasu aktywacji mięśnia komór (130 ms).
Wykonano badanie elektrofizjologiczne. Podczas na-
kłucia żył udowych w celu wprowadzenia elektrod
diagnostycznych wielokrotnie występowały pauzy au-
tomatyzmu (do 1820 ms). W czasie stymulacji progra-
mowanej nie wyzwolono zaburzeń rytmu, nie stwier-
dzono przewodzenia wstecznego przez węzeł przed-
sionkowo-komorowy. Stwierdzono wydłużony czas
przewodzenia zatokowo-przedsionkowego, węzła
przedsionkowo-komorowego oraz zaawansowany
blok w obrębie układu Hisa-Purkinjego — u chorego
z rozlanym blokiem śródkomorowym (z odchyleniem
osi elektrycznej w prawo) odstęp HV wynosił 66 ms.
Ajmalina i.v. spowodowała wydłużenie odstępu HV
z 66 do 128 ms, poszerzenie zespołów QRS ze 140 do
222 ms oraz uniesienie odcinka ST w odprowadze-
niach V1–V2. W 55 sekundzie od wstrzyknięcia leku
wystąpił krótkotrwały jednokształtny częstoskurcz
komorowy, a następnie migotanie komór, które prze-
rwano za pomocą defibrylacji impulsem 360 J (ryc. 2).
Diagnostykę zasłabnięć uzupełniono o test pio-
nizacyjny, na podstawie którego rozpoznano mie-
szaną postać zespołu wazowagalnego. Pacjentowi
wszczepiono kardiowerter-defibrylator z funkcją
stymulacji dwujamowej (Phylax AV, Biotronik, Ber-
lin, Niemcy). W 5 dobie po zabiegu wykonano re-
pozycję elektrod. Włączono leczenie atenololem
w dawce 150 mg/d. Po tygodniu chorego w dobrym
stanie wypisano ze szpitala. W czasie 4-letniej ob-
serwacji nie wystąpiły interwencje defibrylatora.




Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory
jest chorobą mięśnia sercowego, charakteryzującą
się zastępowaniem mięśnia prawej komory tkanka-
mi tłuszczową i łączną. Wynikiem tego procesu jest
niestabilność elektryczna i narastające zaburzenia
kurczliwości. Rozszerzenie procesu chorobowe-
go na mięsień lewej komory zwiększa ryzyko groź-
nych arytmii i rozwinięcia objawów niewydolności
serca. Zaburzenia rytmu powstają m.in. w mecha-
nizmie krążącego pobudzenia w obszarach zwolnio-
nego przewodzenia w uszkodzonych tkankach. Naj-
bardziej charakterystyczną formą zaburzeń rytmu
u chorych z ARVC są jednokształtne częstoskurcze
komorowe (VT, ventricular tachycardia) o morfolo-
gii bloku lewej odnogi pęczka Hisa (długotrwałe
— zwykle na skutek krążenia pobudzenia wokół
tkanki tłuszczowej i łącznej — macroreentry). Obok
VT monomorficznych i polimonomorficznych wy-
stępują także częstoskurcze katecholaminozależne
mono- i polimorficzne. Te ostatnie wiążą się z bar-
dzo wysokim ryzykiem nagłego zgonu. U ok. 30%
Rycina 1. Badanie echokardiograficzne. Zmodyfikowana
projekcja koniuszkowa 4-jamowa. Zachyłkowato posze-
rzona okolica koniuszka prawej komory (strzałka). Pogru-
białe wsierdzie wiązki pośredniej i przegrody międzyko-
morowej (strzałki); PP — prawy przedsionek, PK — pra-
wa komora, LP — lewy przedsionek, LK — lewa komora
Figure 1. Echocardiography. Modified apical four
— chamber  view. Bulges of apex of the right ventricle
(arrow). Thickening of endocardium in the areas of
moderator band and intraventricular septum (arrows);
PP — right atrium, PK — right ventricle, LP — left
atrium, LK — left ventricle
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chorych występują także nadkomorowe zaburzenia
rytmu. Migotanie przedsionków zwykle wskazuje
na ciężką niewydolność obu komór, natomiast napa-
dowe częstoskurcze nadkomorowe mogą występo-
wać nawet u pacjentów z dyskretnymi zmianami
w prawej komorze. Zaburzenia bodźcotwórczości
i przewodzenia są bardzo rzadkie i nie należą do ob-
razu choroby, poza jedną z jej form genetycznych
stwierdzonej w Szwecji (ARVC7). Zmiany chorobo-
we najpóźniej pojawiają się w przegrodzie między-
komorowej, dlatego dzięki zachowanej jej czynno-
ści, długo nie ujawniają się cechy niewydolności
prawokomorowej, nawet przy skrajnie hipokine-
tycznej rozstrzeniowej prawej komorze. Choroba
ujawnia się najczęściej u nastolatków i młodych do-
rosłych. Pierwszym jej objawem może być nagłe za-
trzymanie krążenia [1].
Dotychczas nie poznano etiologii choroby.
W 30–50% ma ona podłoże genetyczne. Do tej pory
wykryto 9 loci sprzężonych z ARVC [2]. Tylko
w trzech formach choroby: AKPK2, ADPK8 i cho-
roby z Naksos zidentyfikowano zmutowany gen.
W pierwszym przypadku jest to mutacja genu RyR2,
kodującego białko receptora rynanodynowego, od-
powiedzialnego za uwalnianie wapnia wewnątrzko-
mórkowego w mięśniu sercowym. Taką samą mu-
tację wykryto u pacjentów z rodzinnym częstoskur-
czem polimorficznym [3]. W dwóch pozostałych
formach choroby mutacja dotyczy genu białka de-
smosomów: w ADPK8 — desmoplakiny (S299R
w eksonie 7 DSM), a w chorobie z Naksos — pla-
koglobiny (Pk 2157del2) [4, 5].
Arytmogenną kardiomiopatię prawej komory
uważa się za drugą po kardiomiopatii przerostowej
przyczynę nagłego zgonu wśród sportowców i mło-
dych pozornie zdrowych osób [6]. Bezobjawowy
przebieg ARVC, długie okresy remisji zaburzeń ryt-
mu i często dyskretne zmiany morfologiczne w ob-
Rycina 2. Elektrokardiogram. Rytm zatokowy. Blok przedsionkowo-komorowy I°. Blok prawej odnogi pęczka Hisa (A).
Po podaniu ajmaliny: uniesienie ST w odprowadzeniach V1–V4, następnie trzepotanie komór (B), ewoluujące do
migotania komór (C)
Figure 2. Electrocardiogram. Sinus rhythm. First grade of atrio-ventricular block. Right bundle branch block (A). After
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rębie prawej komory, a także trudności w ocenie jej
czynności powodują, że rozpoznanie choroby jest
trudne. Wczesna diagnoza umożliwia skuteczne le-
czenie farmakologiczne (wysoka skuteczność b-blo-
kerów i sotalolu) i niefarmakologiczne, takie jak
ablacja ogniska arytmogennego lub wszczepienie
kardiowertera-defibrylatora [7].
Jednym z najważniejszych kryteriów diagno-
stycznych ARVC są typowe dla tej choroby zmiany
w zapisie EKG wskazujące na zaburzenia zarówno
depolaryzacji, jak i repolaryzacji [8]. Zespól QRS przy-
biera formę niezupełnego lub zupełnego bloku pra-
wej odnogi o charakterystycznej morfologii. Na ra-
mieniu zstępującym załamka r’ pojawia się jedno lub
więcej dodatkowych zazębień, zwanych falą epsilon,
które są wyrazem zwolnionego pobudzenia i przewo-
dzenia na obrzeżach i w obszarach niejednorodnej
struktury prawej komory, obejmującej zarówno kar-
diomiocyty, jak i włókna Purkinjego. Obszary nacie-
czenia ściany prawej komory dojrzałymi komórkami
tłuszczowymi są „nieme elektrycznie”, a zarazem
pogłębiają niehomogenność przewodzenia. W odpro-
wadzeniach V1–V3 (znad prawej komory) łatwiej
„dostrzec” niskonapięciową aktywację z obszarów
wolnego przewodzenia prawej komory, dlatego czas
trwania zespołu QRS w odprowadzeniach V1–V3 jest
dłuższy niż w odprowadzeniach I, II, V5–V6, które
przede wszystkim ujawniają aktywację lewej komo-
ry. Jeżeli zespół QRS trwa ponad 110 ms, jego war-
tość diagnostyczna zbliża się do 100%. Zaburzenia re-
polaryzacji (ujemne załamki T) w odprowadzeniach
prawokomorowych mają mniejszą wartość diagno-
styczną. Rozległość tych zmian (V1–V3–6) zależy od
stopnia uszkodzenia prawej komory. W zaawansowa-
nej postaci choroby całkowity czas aktywacji mięśnia
prawej komory może przekraczać nawet 200 ms,
a istnienie późnych niskonapięciowych aktywacji
ujawnia dopiero zapis EKG o wysokim wzmocnieniu.
Zespół Brugadów
W 1992 r. Josef i Pedro Brugada opisali zespół,
na który składał się „blok prawej odnogi pęczka Hisa
z uniesieniem odcinka ST w odprowadzeniach pra-
wokomorowych” i częstoskurcze komorowe wielo-
kształtne, ewoluujące do migotania komór u pacjen-
tów bez cech organicznej choroby serca. Często-
skurcz poprzedza bardzo wczesne pobudzenie
przedwczesne (mechanizm reentry 2 fazy) [9]. Cho-
roba najczęściej ujawnia się u młodych mężczyzn.
Zaburzenia rytmu i nagłe zatrzymanie krążenia
występuje zwykle podczas snu, zwłaszcza we wcze-
snych godzinach rannych.
U 10–20% chorych stwierdza się także nadko-
morowe zaburzenia rytmu. Początkowo uważano, że
zespół Brugadów jest formą ARVC. Ukazały się
publikacje, w których udowadniano obecność struk-
turalnych zmian w mięśniu prawej komory w ma-
teriale histologicznym (autopsja, biopsja) czy też za
pomocą tomografii komputerowej typu electron
beam [1, 10, 11]. Jednak, gdy stwierdzono, że cho-
robę wywołuje mutacja genu SCN5A, położonego
na chromosomie 3, kodującego podjednostkę alfa
kanału sodowego, stało się jasne, że jest to choro-
ba czynności elektrycznej komórek mięśnia serco-
wego [12]. Mutacja prowadzi do osłabienia funkcji
tego kanału (mutacja typu loss of function). Mutacja
typu gain of function tego samego genu, prowadzą-
ca do zwiększonej aktywacji kanału sodowego, jest
odpowiedzialna za zespół wydłużonego QT 3. Muta-
cję SCN5A stwierdza się u 25% chorych z zespołem
Brugadów. Chorobę dziedziczy ok. 50% potomków.
U 15% pacjentów nie stwierdza się choroby u przod-
ków, co może sugerować mutację sporadyczną [13].
Ryzyko nagłego zgonu u pacjentów, u których
występują objawy, wynosi 10% w ciągu roku. Leki an-
tyarytmiczne są nieskuteczne. Stosowanie leków
z grupy IA i IC (ajmalina, prajmalina, amid prokainy
i flekainid) predysponuje do wystąpienia złośliwych
komorowych zaburzeń rytmu. Postępowaniem z wy-
boru jest wszczepienie kardiowertera-defibrylatora
[14]. Rokowanie u nosicieli bez objawów jest dobre [15].
Rozpoznanie różnicowe
Rozpoznanie różnicowe tych 2 zespołów nie
zawsze jest łatwe (tab. 1). Groźne dla życia zaburze-
nia rytmu występują u młodych, pozornie zdrowych
osób. W obu przypadkach częściej chorują mężczyź-
ni, chociaż w zespole Brugadów ta przewaga jest
dużo większa (8:1 vs. 3:1). Wielokształtne często-
skurcze komorowe typowe dla zespołu Brugadów
występują także w ARVC2, która charakteryzuje się
bardzo dyskretnymi zmianami morfologicznymi
w prawej komorze. Stwierdzenie zmian w prawej ko-
morze w formie utajonej lub granicznej ARVC jest
bardzo trudne, mimo zastosowania takich form ob-
razowania, jak rezonans magnetyczny czy tomogra-
fia komputerowa o wysokiej rozdzielczości. Nega-
tywny wynik biopsji mięśnia sercowego nie wyklu-
cza rozpoznania ARVC ze względu na ogniskowy
charakter zmian. Natomiast zaburzenia przewodze-
nia i repolaryzacji w zespole Brugadów mogą powo-
dować pewne zmiany strukturalne w tkance mięśnia
sercowego (nacieki tłuszczowe w warstwach pod-
wsierdziowych), które można wykryć zarówno
w biopsji, jak i w obrazach tomograficznych, mogące
prowadzić do zaburzeń czynnościowych [16, 17].
Zapis elektrokardiograficzny może być bardzo
podobny. Obraz „niezupełnego lub zupełnego blo-
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ku prawej odnogi pęczka Hisa” zwykle nie jest spo-
wodowany zaburzeniami przewodzenia w obrębie
pęczka Hisa i prawej jego odnogi, co może potwier-
dzać nieobecność szerokiego załamka S w odpro-
wadzeniach znad lewej komory. Wydłużenie akty-
wacji prawej komory („blok śródścienny”) w ARVC
wyraża się zarówno mini-potencjałami — widocz-
nymi na ramieniu zstępującym załamka r’ (fala ep-
silon), które mogą imitować uniesienie odcinka ST
oraz mikropotencjałami, które określa sie jako po-
tencjały późne (ryc. 3).
W zespole Brugadów zmiany elektrokardiogra-
ficzne są wynikiem wczesnej repolaryzacji warstw
nasierdziowych, wcześniejszej w stosunku do
warstw podwsierdziowych (ryc. 4) [17]. Przedwcze-
sna inaktywacja wczesnego prądu sodowego INa,
powoduje dominację prądu Ito, którego kanały są
szczególnie gęsto rozmieszczone w komórkach na-
sierdziowych prawej komory. Obniżenie potencja-
łu czynnościowego w warstwach nasierdziowych
powoduje przepływ prądu z epikardium do endokar-
dium. Zmiany te są niestałe. Podanie blokerów ka-
nału sodowego (leków z grupy IA i IC) nasila lub
ujawnia charakterystyczne zmiany elektrokardio-
graficzne [18]. Leki b-adrenolityczne również nasi-
lają uniesienie odcinka ST.
W niektórych przypadkach, podobnie jak
w wyżej opisanym, występują cechy obydwu zespo-
łów. Corrado i wsp. [19] przeanalizowali grupę osób
zmarłych nagle, u  których autopsyjnie rozpoznano
ARVC. U 14% z nich w zapisach EKG wykonanych
w przeszłości stwierdzono uniesienie odcinka ST
[19]. U 80% chorych zmiany były niestałe, jak
w zespole Brugadów. U kilku chorych, poza typo-
wymi ogniskami tkanki tłuszczowej i łącznej w ob-
rębie ściany przedniej prawej komory, stwierdzo-
no także zmiany degeneracyjne w prawej odnodze
pęczka Hisa. W porównaniu z innymi chorymi
z ARVC stosunkowo mniej było wśród nich spor-
towców. Zaburzenia rytmu nie występowały po wy-
siłku, natomiast znacznie częściej stwierdzano czę-
stoskurcze wielokształtne. Zmiany morfologiczne
dotyczyły przede wszystkim podnasierdziowych
warstw ściany przedniej prawej komory. Zmiany te
stwarzają analogiczny model zaburzeń przewodzenia
do tych w zespole Brugadów, tyle że ich podłoże jest
organiczne, a zmienność obrazu elektrokardiograficz-
nego prawdopodobnie wiąże się z modulującym wpły-
wem układu wegetatywnego. Podobną sytuację opi-
sali Schmidt i wsp [20]. Diagnozę ARVC postawiono
po zbadaniu rodziny chorego, u którego początkowo
stwierdzono zespół Brugadów. Dopiero po stwier-
dzeniu typowych cech ARVC u rodzeństwa chorego
rozpoznano „ukrytą” formę choroby.
Opisany w niniejszej pracy chory prawdopodob-
nie prezentuje właśnie tę formę ARVC. Poza zmia-
nami w obrębie ściany przedniej zaobserwowano
także bardzo rzadkie zmiany strukturalne przegro-
dy międzykomorowej, które mogą być odpowie-
dzialne za zaburzenia przewodzenia w obrębie
Tabela 1. Różnicowanie arytmogennej kardiomiopatii prawej komory i zespołu Brugadów
Table 1. Differential diagnosis of arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy and the Brugada
syndrome
ARVC ARVC z uniesieniem Zespół Brugadów
odcinka ST
Komorowe zaburzenia Częstoskurcz komorowy Częstoskurcz komorowy Częstoskurcz komorowy
rytmu monomorficzny (macro- monomorficzny, poli- polimorficzny, migotanie
reentry), polimonomorficzny, morficzny, migotanie komór (microreentry
polimorficzny, migotanie komór 2 fazy)
komór
Choroba najczęściej Nastolatki, młodzi dorośli, Nastolatki, młodzi dorośli Młodzi dorośli
ujawnia się u sportowcy
Przewaga mężczyzn 3:1 ? 8:1
Występowanie W czasie i po wysiłku, Bez związku z wysiłkiem W czasie snu, nad ranem
zaburzeń rytmu po stresie
Zmiany strukturalne Od bardzo dyskretnych Typowe dla ARVC Nieobecne lub bardzo
mięśnia prawej do masywnego stłuszczenia najczęściej w obrębie dyskretne
komory i zwłóknienia ściany przedniej
Zapis EKG Zmiany zależne od rozległości Jak w ARVC, okresowo Zmiany niestałe,
uszkodzenia prawej komory uniesienia odcinka ST, ujawniają się po lekach
ujawniają się po lekach z grupy IC
z grupy IC
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układu Hisa-Purkinjego. Badania genetyczne po-
zwalają stwierdzić, czy ten zespół objawów jest
wyrazem kolejnej odmiany ARVC, czy też roz-
Rycina 3. Elektrokardiogramy dwóch chorych z arytmogenną kardiomiopatią prawej komory. Blok prawej odnogi
pęczka Hisa (śródścienny). Bardzo długa aktywacja prawej komory: QRS > 200 ms, ramię zstępujące załamka R’,
imitujące uniesienie odcinka ST
Figure 3. Electrocardiograms of two patients with arrhythmogenic right ventricular cardiomiopathy. Right bundle
branch block (intramural). Very long right ventricle activation time: QRS > 200 ms, descending limb of R wave
imitates ST segment elevation
mieszczenie zmian degeneracyjnych bez względu
na ich etiologię decyduje o fenotypie imitującym
zespół Brugadów.
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Streszczenie
Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory i zespół Brugadów
W niniejszej pracy opisano przypadek 21-letniego mężczyzny z omdleniami i uczuciem kołata-
nia serca w wywiadzie, u którego stwierdzono zaburzenia automatyzmu i przewodzenia
w postaci bloku przedsionkowo-komorowego Io i okresowo IIo, blok prawej odnogi pęczka Hisa
oraz  napady częstostoskurczu przedsionkowego. Na podstawie badań nieinwazyjnych rozpo-
znano u chorego arytmogenną kardiomiopatię prawej komory (blok prawej odnogi pęczka
Hisa, obecność późnych potencjałów, zachyłki w okolicy koniuszka i poszerzenie drogi napływu
prawej komory). Podczas badania elektrofizjologicznego, poza stwierdzeniem wielopoziomowe-
go uszkodzenia automatyzmu i przewodzenia, po podaniu ajmaliny obserwowano uniesienie
odcinka ST w odprowadzeniach prawokomorowych. W 55 s od podania ajmaliny wystąpił
częstoskurcz komorowy, a następnie migotanie komór, które przerwano za pomocą defibrylacji
impulsem 360 J. Na podstawie testu pochyleniowego rozpoznano także mieszaną postać zespo-
łu wazowagalnego. Pacjentowi wszczepiono kardiowerter-defibrylator z funkcją stymulacji
dwujamowej. Przeprowadzono różnicowanie arytmogennej kardiomiopatii prawej komory
z zespołem Brugadów. (Folia Cardiol. 2003; 10: 837–845)
nagły zgon sercowy, kardiomiopatia, komorowe zaburzenia rytmu
Rycina 4. Zmiany nasierdziowego potencjału czynnościowego w zespole Brugadów (wg C. Antzelevitcha [18])
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